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いだした．そこで，この領域を GATA2 distal hemato-


































































G2DHEを含む 64 kbの 3q21領域（左下）と，EVI1
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INSS （神経芽細胞腫国際病期分類 : International Neu-












































11q LOH判定はアレイ CGH法を用いた染色体 11q
のコピー数減少を判定している．これは通常は予後良
好群とされる IVS群（INRG分類で MS群）のうち，
11q copy number aberrationを示す症例の予後が不良で
あり，高リスク治療が必要であるという知見があり，
INRGリスク分類から採用された2,3）．JNBSGにおいて
も 2015年度には 5例の MS例でアレイ CGH法を用
いた染色体 11qのコピー数解析を行い，すべて 11q 
copy number aberration無しで報告した（大平美紀，
上條岳彦　未発表データ）．また 11q copy number 
aberrationは低リスクを中間リスクにアップする因子
としても認識されている．これには 11q23のがん抑制
遺伝子群，TSLC1 ; succinate dehydrogenase subunit D 
（SDHD）; LARG （leukemia-associated Rho guanine-





低リスク群 : 以下の 3つの条件のうち，いずれかに属するものです．
1.　MYCN 遺伝子増幅がない病期 1，2A，2B
2.　MYCN 遺伝子増幅がない病期 3の乳児例
3.　病理分類で予後良好群に属し，DNA indexが 1以上の病期 4S
中間リスク群 : 以下の 4つの条件のうち，いずれかに属するものです．
1.　MYCN 遺伝子増幅がない 1歳～1歳半の病期 3の児
2.　MYCN 遺伝子増幅がない 1歳未満の病期 4の乳児
3.　MYCN 遺伝子増幅がなく，国際病理分類で予後良好群に属し，DNA indexが 1以上の 1歳～1歳半の病期 4の乳児
4.　 MYCN 遺伝子増幅がなく，かつ国際病理分類で予後不良好群に属するか，または，DNA indexが 1の病期 4Sの乳
児
高リスク群 : 以下の 4つの条件のうち，いずれかに属するものです．
1.　MYCN 遺伝子増幅がある病期 2A，2B，3，4，4S
2.　MYCN 遺伝子増幅がない 1歳半以上の病期 3の児で，国際病理分類で予後不良群に属するもの
3.　MYCN 遺伝子増幅がない，1歳半以上の病期 4
4.　 MYCN 遺伝子増幅がない 1歳～1歳半の病期 4で，国際病理分類で予後不良群もしくは DNA indexが 1を示すも
の
表 2.　近年制定された国際神経芽腫リスクグループ（INRG）のリスク分類
病期 月齢 病理所見 MYCN遺伝子 11q abberation DNA ploidy 治療前リスク
L1/L2 神経節腫　成熟型＊神経節芽腫　混合型＊  極低リスク
L1 ＊以外 非増幅 極低リスク
L1 ＊以外 増幅 高リスク
L2 ＜ 18 m ＊以外 非増幅 なし 低リスク
L2 ＜ 18 m ＊以外 非増幅 あり 中間リスク
L2 ＞＝ 18 m 神経節芽腫　結節型神経芽腫　分化型 非増幅 なし 低リスク
L2 ＞＝ 18 m 神経節芽腫　結節型神経芽腫　分化型 非増幅 あり 中間リスク
L2 ＞＝ 18 m 神経節芽腫　結節型神経芽腫　低分化・未分化型 非増幅 中間リスク
L2 増幅 高リスク
M ＜ 18 m 非増幅 高 2倍体 低リスク
M ＜ 12 m 非増幅 2倍体 中間リスク
M ＞＝ 12 m,＜ 18 m 非増幅 2倍体 中間リスク
M ＜ 18 m 非増幅 高リスク
M ＞＝ 18 m 増幅 高リスク
MS ＜ 18 m 非増幅 なし 極低リスク
MS ＜ 18 m 非増幅 あり 高リスク








されている（p73 ; CHD5 ; miR34 ; KIF1Bbeta ; DMAP1

























易にする．SWI/SNF familyの .SNF5は Rhabdoid tumor
の 98%で変異を認める．ARID1Aは卵巣淡明細胞癌
の 50%，子宮内膜癌の 35%に変異を認める．
BRG1 は non-small-cell lung cancer （NSCLC） type 









素は TERC （Telomere RNA Component : TR），逆転写













































ノム異常では腎発生／転写因子 : WT1 （1993）， SIX1/2 
（2015）， SALL1 （2015）; βカテニン分解系 : CTNNB1 
（1999）， WTX （2007）; miRNA processing genes :  
DROAHA, DGCR8, DICER1, XPO5，DIS3L2 （2015）
などが報告され，染色体 16qLOH と 1pLOHはWTの
不良な予後と相関する12,13）．我が国の症例 117例での
解析では染色体 1pLOHの予後への相関は有意ではな
かったが，16qLOH についてはは relapse free survival
で有意差が出ていた（春田他，未発表データ）．WT
のエピゲノム異常では IGF2 loss of imprintingによる
過剰発現が認められた14）．また RASSF1A promoter メ
チル化がWTの不良な予後と相関している15）．
Rhabdoid tumor of the kidney （RTK） では，SWI/SNF
複合体の構成分子である SMARCB1遺伝子胚細胞変
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Role of Government-designated Core Hospitals and Central Organization for Pediatric Cancer
松　　本　　公　　一
国立成育医療研究センター　小児がんセンター　
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